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afecciones asociadas con este trastorno a lo largo 
del tiempo, que incluyen espina bífida, anomalías 
urológicas congénitas, anomalías renales, diástasis 
de la sínfisis púbica y anomalías de las extremidades 
(2). Es una malformación polimórfica poco frecuente, 
sin embargo, los informes de casos familiares y tasas 
más altas de concordancia en gemelos monocigóticos 
brindan apoyo a una etiología genética. Su prevalencia 
mundial se ha estimado entre 0,04 % y 0,05 % en 
recién nacidos vivos o 1 caso por 200 000 – 400 000 
embarazos, con una relación hombre/mujer de 1:2 (3, 
4).

Ejemplos de malformaciones de la columna incluyen 
hemivértebras y meningoceles sacros (5). La anomalía 

RESUMEN

El complejo OEIS es un acrónimo en inglés que se refiere a una combinación de defectos que incluyen (Onphalocele, Extrophy 
bladder, Imperforated ano, Spinal defects). Es una malformación polimórfica poco frecuente. Su prevalencia mundial se ha 
estimado entre 0,04 % en recién nacidos o 1 caso por 200 000 – 400 000 embarazos, con una relación hombre /mujer de 1:2. Se 
describe caso de una gestante de 17 años de edad, con embarazo de 21 semanas, con diagnóstico antenatal de complejo OEIS 
evaluado por ecografía en la unidad de perinatología “Dr. Freddy Guevara Zuloaga” del Hospital Universitario de Caracas. 
El embarazo culminó de manera espontánea en óbito fetal a las 26 semanas de gestación. Se procedió a realizar correlación 
entre el estudio anatomopatológico y los hallazgos ecográficos antenatales y radiológicos posnatales. Se efectúa una revisión 
de la literatura referente al caso.
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Prenatal ultrasound findings to postnatal anatomoclinical and radiological correlation of the OEIS Complex

SUMMARY

The OEIS Complex is an acronym in English that refers to a combination of defects that include (Omphalocele, Extrophy 
bladder, Imperforated anus, Spinal defects) is a rare polymorphic malformation. Its worldwide prevalence has been estimated 
between 0.04 % in newborns or 1 case per 200 000 – 400 000 pregnancies, with a male/female ratio of 1:2. We describe the 
case of a 17-year-old pregnant woman with a 21-week pregnancy with an antenatal diagnosis of an OEIS complex evaluated 
by ultrasound in the “Dr. Freddy Guevara Zuloaga” of the Hospital Universitario de Caracas. The pregnancy culminated 
spontaneously in fetal death at 26 weeks of gestation. A pathological study was correlated with antenatal ultrasound and 
postnatal radiological findings. A review of the literature regarding the case is carried out.

Keywords: OEIS complex, Ultrasound findings, Abdominal wall defects.
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INTRODUCCIÓN

En 1978, se describió por primera vez una asociación 
entre cuatro malformaciones congénitas graves con 
el acrónimo en inglés OEIS (Onphalocele, Extrophy 
bladder, Imperforated ano, Spinal defects) (1, 2) y 
ocasionalmente también se han descubierto otras 
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espinal asociada con el complejo OEIS es el 
disrafismo espinal oculto (6), que se define como un 
grupo de malformaciones congénitas de la columna 
y la médula espinal caracterizadas por falla de fusión 
(total o parcial) de las estructuras neurales, el hueso 
y la línea media mesenquimatosa (7). Se desconoce 
la fisiopatología de esta entidad (8), se han propuesto 
varias hipótesis para explicar los mecanismos de 
desarrollo que conducen a la expresión fenotípica del 
complejo OEIS (9) y se cree que es causado por un 
defecto en la formación del mesodermo caudal y la 
migración entre las capas ectodérmica y endodérmica 
de la membrana cloacal, lo que lleva a una ruptura 
prematura o anormal de la membrana cloacal con 
respecto a la migración del tabique urorectal (10, 11). 
El grado de malformación depende del período prenatal 
en el que ocurre el defecto primario. Su pronóstico 
es desfavorable, por lo que siempre es necesario un 
manejo y asesoramiento familiar temprano (12). El 
presente artículo describe un caso de diagnóstico de 
complejo OEIS con su manejo perinatal y estudio 
anatomopatológico con la finalidad de enriquecer la 
información que se encuentra en la literatura.

CASO CLINICO

Se trata de primigesta de 17 años con embarazo de 21 
semanas más 5 días por fecha de ultima menstruación, 

sin antecedentes de importancia, referida a la Unidad 
de Perinatología “Dr. Freddy Guevara Zuloaga” 
del Hospital Universitario de Caracas (HUC), 
Venezuela, por hallazgo ecográfico de defecto de 
pared abdominal anterior: onfalocele. Durante la 
evaluación ultrasonográfica, se observó  imagen 
heterogénea infraumbilical que, al no constatarse 
vejiga intraabdominal, se identificó como extrofia 
vesical que protruía a través de defecto de pared 
abdominal anterior de 16 mm (Figuras 1A y 1B). En 
un corte sagital de columna vertebral, se evidenció a 
nivel lumbosacro pérdida de la cifosis fisiológica y a 
la exploración coronal de columna vertebral lumbar 
y sacra se registró solución de continuidad con 
conservación de los tejidos blandos prevertebrales 
(Figuras 2A y 2B). En la exploración axial de la pelvis 
fetal no se logró discernir el complejo perineo - anal y 
se observó genitales ambiguos, otros hallazgos fueron 
riñón izquierdo displásico y dilatación de la pelvis renal 
derecha (Figura A1), con incremento de la relación 
cortical y tamaño renal conservado, y arteria umbilical 
única. En el plan de manejo perinatal se solicitó estudio 
cromosómico, exámenes de laboratorio de rutina, se 
asesoró genéticamente y se dio apoyo psicológico por el 
servicio de psiquiatría. El resultado del cariotipo fetal fue 
46, XY normal. En seguimiento ecográfico de rutina se 
constató óbito fetal por lo que se finalizó la gestación. 
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Figura 1A: Corte sagital de abdomen fetal se evidencia ausencia de vejiga e imagen heterogénea que protuye 
a nivel infraumbilical sugestiva de extrofia vesical (punta de flecha). Figura 1B: Al color doppler, se evidencia 

cordón umbilical. (Flecha completa).
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Se llevó a estudio anatomopatológico posterior a la expulsión 
y se confirmaron los hallazgos vistos prenatalmente 
(Figuras 3 y 4); se efectuó rayos x de columna vertebral 
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Figura 2A. Corte sagital de columna vertebral se evidencia pérdida de la cifosis fisiológica a nivel lumbar y sacro (punta de 
flecha). 2B. Exploración coronal solución de continuidad con conservación de tejidos paravertebrales (flecha).
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Figura 3. Defecto de pared abdominal anterior 
infraumbilical con exposición de mucosa vesical (flecha 
blanca), genitales ambiguos (circulo) y ano imperforado 

(flecha negra).

Figura 4. Visión macroscópica de columna vertebral con 
marcada visualización de los pliegues paravertebrales 

(flechas largas) y depresión lumbar sugestiva de defecto 
espinal oculto (punta de flecha).

anteroposterior y lateral posnatal al feto y se estableció el 
diagnóstico por imagen de alteración de segmentación de los 
cuerpos vertebrales (Figuras 5A y 5B).

Figuras 5A y 5B. Rayos x lateral y anteroposterior de columna vertebral  
con alteración de segmentación de los cuerpos vertebrales (círculos).
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DISCUSIÓN

El complejo OEIS se define como un grupo de 
defectos que comparten una región y un estadio 
embriológico el cual ocurre al final de la blastogénesis, 
aproximadamente en la 4ta semana de gestación (13), 
momento donde ocurren procesos embriológicos 
importantes, como el cierre del tubo neural, el 
plegamiento transversal y longitudinal del embrión, con 
la formación del tórax anterior y la pared abdominal, 
y el desarrollo de la línea media, explicando así las 
características malformaciones polimórficas que 
conforman el complejo OEIS  (14, 15).

Cuando ocurre la anormalidad durante esta etapa de 
desarrollo se determina el tipo de defecto: extrofia 
cloacal, vesical o epispadia aislada, por lo que el daño 
temprano afecta al mesénquima que contribuye con 
el mesodermo infraumbilical, el septo urorectal y los 
somitas lumbosacro (16), asimismo se deduce que 
la proximidad del tubo neural a la cloaca durante el 
desarrollo embrionario puede explicar las anomalías 
cloacales relacionadas con el disrafismo espinal 
oculto, una entidad que incluye un amplio espectro 
de anomalías de fusión congénitas de una o más 
estructuras de la línea media dorsal. Estas anomalías 
pueden afectar la piel, el tejido subcutáneo, los cuerpos 
vertebrales, las meninges y el tejido neural (17).

Existen dos categorías de disrafismo espinal: el 
disrafismo espinal abierto y el disrafismo espinal 
cerrado. Este último, con masas subcutáneas simples 
o complejas. El disrafismo espinal abierto incluye al 
mielomeningocele, mielocele, hemimielomeningocele 
y hemimielocele, y está asociado con defectos de la piel 
y tejido neural expuesto. El disrafismo espinal cerrado, 
caracterizado por masas subcutáneas simples incluye al 
meningocele, lipomielomameningocele, lipomielocele 
y mielocistocele, seno dérmico, intradural, lipoma y 
engrosamiento del filum terminal (18) y el disrafismo 
espinal cerrado con masa subcutánea compleja 

agrupa al quiste neuroentérico, fistula entérica dorsal, 
síndrome de regresión caudal y disgenesia espinal 
segmentaria (18, 19).

Para el diagnóstico prenatal se han descrito varios 
criterios ecográficos clasificados en mayores y 
menores, sin embargo, a pesar de la existencia de tales 
criterios, no todas las anomalías pueden identificarse 
de manera prenatal y muchas veces se confunden con 
otros diagnósticos diferenciales como el onfalocele 
o la gastrosquisis. Por tanto, el diagnóstico suele 
confirmarse con otras estudios de imagen como la 
resonancia magnética o el doppler color, útil en la 
diferenciación de la extrofia vesical y onfalocele, es de 
suma importancia esclarecer que este complejo OEIS 
no se encuentra asociado a cromosomopatías (20).

El pronóstico de los pacientes con complejo OEIS 
varía según la gravedad de los defectos estructurales, 
un adecuado manejo interdisciplinario de las formas 
menos graves puede mejorar el pronóstico y la 
letalidad de esta entidad.

CONCLUSIÓN

A pesar de que no es fácil el diagnóstico prenatal, este 
caso ilustra que las disrafias espinales segmentarias 
también están relacionadas con esta entidad, que 
son muchas veces de diagnóstico posnatal, como se 
corroboró por medio de estudios radiológicos del feto. 

Sin conflictos de interés.
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